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Идиопатические воспалительные миопатии (ИВМ) – редкие аутоиммунные заболевания, характеризующиеся воспалительным
поражением скелетной мускулатуры. К наиболее распространенным ИВМ относят: полимиозит (ПМ), дерматомиозит (ДM), ко-
торые характеризуются клинико-иммунологической неоднородностью и различным ответом на лечение. Наиболее часто встреча-
ющимся системным проявлением при ПМ/ДМ является поражение дыхательной системы. Развивающиеся при этом респиратор-
ные нарушения весьма разнообразны и могут опережать симптомы мышечной патологии.
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Idiopathic inflammatory myopathies (IIM) are rare disorders characterized by inflammatory lesions in skeletal muscles. These diseases include
polymyositis (PM), dermatomyositis (DM), and inclusion body myositis, which exhibit clinico-immunological heterogeneity and give different
response to therapy. The most frequent manifestation in PM/DM patients is respiratory system dysfunction. The developing respiratory disor-
ders are varied and may outpace the presentation of muscle pathology.
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Идиопатические воспалительные миопатии (ИВМ) –
хронические аутоиммунные заболевания скелетной муску-
латуры неизвестной этиологии, относящиеся к системным
заболеваниям соединительной ткани, характеризуются вос-
палительным поражением скелетной мускулатуры. На ос-
новании клинических, гистопатологических и иммунологи-
ческих особенностей выделяют три основных подтипа
ИВМ: полимиозит (ПM), дерматомиозит (ДМ) и миозит с
включениями. К ИВМ также относят перекрестные синдро-
мы миозита с другими заболеваниями соединительной тка-
ни (overlap-синдромы) и миозит, сочетающийся со злокаче-
ственными опухолями. В последние годы в эту группу все
чаще включают клинический амиопатический дерматомио-
зит (clinically amyopathic dermatomyositis – CADM), для ко-
торого характерны типичные для ДМ кожные изменения
без мышечной патологии [1].
Ведущими клиническими синдромами при ПМ/ДМ явля-
ются: мышечный (слабость проксимальных отделов верхних
и нижних конечностей и мышц шеи) и кожный (эритема на
лице, груди, плечах, спине, коже тыльной поверхности пяст-
но-фаланговых, проксимальных межфаланговых, локтевых
и коленных суставов, параорбитальный гелиотропный отек).
Основными лабораторно-инструментальными характери-
стиками, отражающими выраженность мышечного повреж-
дения, являются: уровень креатинфосфокиназы (КФК) в
сыворотке крови, спонтанная активность при проведении
игольчатой электромиографии, некроз и лимфогистиоци-
тарная инфильтрация в мышечном биоптате.
Несмотря на множество разработанных диагностиче-
ских критериев ИВМ, общепризнанными и наиболее часто
цитируемыми остаются критерии A. Bohan и J.B. Peter
(1975) [2]. Позже предложены критерии M.C. Dalakas и 
R. Hohlfeld (2003) [3], основанные на иммуногистохимиче-
ских особенностях ИВМ. Открытие миозит-специфических
аутоантител послужило основанием для включения их в ди-
агностические критерии и выделения клинико-серологиче-
ских синдромов [4, 5].
ИВМ относятся к редким заболеваниям, их частота
варьирует в различных популяциях – от 2 до 10 новых слу-
чаев на 1 млн кавказоидов в год. Однако данные о распро-
страненности и заболеваемости могут возрастать при улуч-
шении осведомленности врачей и расширении возможно-
стей лабораторных исследований. Заболеваемость ПМ/ДМ
имеет бимодальное возрастное распределение с пиками в
возрасте 5–15 и 45–55 лет, хотя ИВМ может наблюдаться в
любом возрасте. Соотношение женщин и мужчин составля-
ет 1,5:1,0 соответственно [6–10].
Иммунопатогенез ИВМ полностью не расшифрован.
Однако наличие Т- и В-клеток в биоптате мышечной ткани,
аутоантител в сыворотке крови у большинства пациентов,
признаков миозита при других аутоиммунных заболеваниях
подтверждают иммуно-опосредованный генез заболевания
у лиц с генетической предрасположенностью. Недавние ис-
следования, выявившие значительные корреляции гаплоти-
пов HLA класса II с клинической картиной и серологиче-
скими профилями в когорте пациентов ПМ/ДМ белой ра-
сы, позволяют обсуждать генетический компонент в имму-
нопатогенезе миозита. Определенную роль также играют
внешние факторы (инсоляция, инфекции, вирусы) [11–13]. 
Гистологическая картина ПМ представлена мононукле-
арной инфильтрацией CD8+ T-клетками не-некротизиро-
ванных миофибрилл. Присутствие на этих волокнах главно-
го комплекса гистосовместимости I класса позволяет пред-
положить, что мионекроз при ПM опосредуется наличием
на миофибриллах поверхностного антигена антиген-специ-
фических Т-клеток. При ДМ преобладают гуморальные ме-
ханизмы, и иммунологической мишенью являются крове-
носные сосуды. Так, ДМ представляет собой комплемент-
зависимую микроангиопатию, ведущую к разрушению ка-
пилляров, повышенной инфильтрации плазмой и воспали-
тельными клетками в перифасцикулярных пространствах.
Гиперэкспрессия CD4+ Т-и В-клеток вместе с активацией
комплемента приводят к отложению в мышечных капилля-
рах мембран-атакующего комплекса.
К экстрамускулярным проявлениям ИВМ относятся сус-
тавные (неэрозивный ревматоидоподобный полиартрит),
конституциональные (лихорадка, потеря массы тела), реже –
сердечно-сосудистые поражения. Однако наиболее частой
причиной неблагоприятного течения и смерти при ИВМ
является поражение дыхательной системы (45–50%) [1, 14].
Изменения органов дыхания разнообразны, привлекают
внимание не только ревматологов, но и пульмонологов, по-
скольку могут опережать картину мышечных расстройств
(при антисинтетазном синдроме – АСС).
Первое описание аспирационной пневмонии у больных
ДМ появилось в 1940 г. и принадлежит P.A. O'Leary и 
M. Waisman [15]. В дальнейшем были опубликованы сооб-
щения [4, 16, 17] и о других вариантах поражения дыхатель-
ной системы, которые могут быть как непаренхиматозны-
ми, связанными со снижением вентиляции за счет миозита
диафрагмы и межреберных мышц, так и паренхиматозными –
интерстициальное заболевание легких – ИЗЛ (рис. 1) и ре-
же – аспирационная или лекарственно-индуцированная
пневмония (табл. 1) [1].
ИЗЛ может наблюдаться и при отсутствии явных клини-
ческих признаков мышечной слабости при ПМ/ДМ [18].
Среди других возможных нарушений, связанных с пораже-
нием легочной ткани, при ПМ/ДМ выделяют легочную ги-
пертензию и диффузные альвеолярные геморрагии – редкие,
но тяжелые осложнения, повышающие риск гибели больно-
го [19]. В случае быстро прогрессирующего ИЗЛ описано раз-
витие пневмомедиастинума и пневмоторакса [20, 21].
Так, непульмонологической, или непаренхиматозной, при-
чиной одышки может служить дыхательная недостаточность,
обусловленная поражением диафрагмы и межреберных
мышц при отсутствии паренхиматозного поражения, что
встречается редко (у 5% больных). Описано только 4 пациен-
та с острой дыхательной недостаточностью на фоне непосред-
ственно миозита дыхательной мускулатуры. Хроническая ды-
хательная недостаточность может развиваться у пациентов с
тяжелым миозитом и выраженной одышкой в анамнезе
[22–25]. A. Teixeira и соавт. [26] описали развитие тяжелой ды-
хательной недостаточности при ДМ на фоне поражения диа-
фрагмы. Дыхательная недостаточность, связанная со слабо-
стью диафрагмы, может служить дополнительным фактором,
отягощающим соматическое и эмоцио-
нальное состояние больного, влияю-
щим на нарушение сна.
Кардиологическая патология при
ИВМ, как правило, наблюдается
крайне редко (SRP-миопатия) или
протекает субклинически. В то же вре-
мя при оценке соматического состоя-
ния больного, необходимо учитывать,
что одышка может быть проявлением
не только дыхательной, но и сердеч-
ной недостаточности. Так, диастоли-
ческая дисфункция левого желудочка,
коронарная недостаточность и арит-
С О В P E М Е Н Н А Я  Р Е В М А Т О Л О Г И Я  № 1 ’ 1 4
О Б З О Р Ы
32
Рис. 1. Рентгенограмма грудной клетки больного с острым
началом миозит-ассоциированного ИЗЛ, позитивного по
anti-Jo1. Определяются двусторонние базальные альвеоляр-
ные затемнения [1]
Респираторные                                 Возможные изменения                   Распространенность, %
поражения    
Таблица 1. Р е с п и р а т о р н ы е  п о р а ж е н и я  п р и  П М / Д М  [ 1 ]
Паренхиматозные
Непаренхиматозные
Аспирационная пневмония
Инфекционная пневмония
ИЗЛ
Лекарственно-индуцированное ИЗЛ
Легочная гипертензия
Диффузные альвеолярные геморрагии
Пневмомедиастинум
Пневмоторакс 
Дыхательная недостаточность
17
5–65
<5
мия также способствуют появлению одышки. Имеются еди-
ничные описания развития миокардита и/или кардиомио-
патии, нарушения проводимости и мерцательной аритмии
при ИВМ [27, 28].
Пульмонологические, или паренхиматозные, нарушения
при ПМ/ДМ весьма разнообразны. Инфекционные ослож-
нения, в том числе аспирационная пневмония, встречаются
более чем у 26% пациентов, что, учитывая иммуносупрес-
сивную терапию, приводит к увеличению смертности в те-
чение первого года болезни [1]. По данным I. Marie и соавт.
[29], обследовавших 156 больных ПМ/ДМ, развитие инфек-
ционных осложнений выявлено у 33% пациентов. При этом
первое место занимали легочная инфекция – пневмония, в
том числе аспирационная (19%), оппортунистические ин-
фекции (11,5%) и сепсис (2%). В 50% наблюдений выявле-
ны рneumocystis jiroveci и сandida albicans, в то время как рseu-
domonas и staphylococcus встречались практически у всех
больных пневмонией [30]. Факторами, увеличивающими
риск развития пневмонии при ПМ/ДМ, являются дисфа-
гия, лимфопения, гипопротеинемия, слабость респиратор-
ных мышц и цитостатическая терапия [1].
ИЗЛ – наиболее распространенное экстрамускулярное
поражение при ПМ/ДМ и в той или иной степени выражен-
ности наблюдается у большинства (около 65%) пациентов [1].
Тяжесть ИЗЛ является определяющим прогностическим
фактором течения ПМ/ДМ. По данным M. Fathi и 
I.E. Lundberg [31], из 90 anti-Jo1-позитивных пациентов 77
(86%) отвечали клиническим и рентгенологическим крите-
риям ИЗЛ. Миозит-ассоциированное ИЗЛ может предше-
ствовать клинической картине миозита (при АСС) или раз-
виваться позднее. Клинически миозит-ассоциированное
ИЗЛ может протекать бессимптомно или иметь хрониче-
ское либо острое быстро прогрессирующее течение. По дан-
ным I. Marie и соавт. [32], из 36 пациентов с ИЗЛ у большин-
ства (57%) наблюдалось хроническое течение, 26% не имели
клинических симптомов ИЗЛ на момент установления ди-
агноза, а у 17% дыхательная недостаточность присутствова-
ла в дебюте заболевания. При этом у 42% больных развитие
ИЗЛ наблюдалось одновременно с кожной и мышечной
симптоматикой и у 19% предшествовало клиническим про-
явлениям ПМ/ДМ. Наиболее распространенными симпто-
мами были одышка и кашель. По данным разных авторов,
острое развитие ИЗЛ возможно как на фоне мышечного
синдрома, так и без него [33]. В проспективном исследова-
нии M. Fathi и соавт. [34] признаки ИЗЛ обнаружены у 11 из
17 (65%) пациентов с ПМ/ДМ, при этом у 18% ИЗЛ проте-
кало субклинически. По мнению авторов, миозит-ассоции-
рованное ИЗЛ при ДМ более резистентно к лечению, чем
при ПМ, и чаще ассоциируется с гистологической картиной
диффузного альвеолярного повреждения [1, 35].
Неблагоприятными предикторами течения миозит-ассо-
циированного ИЗЛ являются [1, 36–40]:
• наличие anti -Jo1-антител;
• суставной синдром;
• амиопатический вариант течения болезни;
• начало заболевания в пожилом возрасте;
• микроангиопатия и дигитальные инфаркты;
• наличие острого фиброзирующего альвеолита (по ти-
пу синдрома Хаммена–Рича) в дебюте заболевания;
• снижение форсированной жизненной емкости легких
менее чем на 60–45% в начальный период болезни;
• наличие anti-Ro/SSA-аутоантител в сыворотке крови;
• нейтрофильный альвеолит по результатам бронхоаль-
веолярного лаважа (БАЛ);
• гистологическая картина обычной интерстициальной
пневмонии.
Наиболее распространенным гистологическим подтипом
ИЗЛ при ПМ/ДМ является неспецифическая интерстициаль-
ная пневмония [1, 41], выделяют также другие гистологиче-
ские подтипы, включающие обычную интерстициальную
пневмонию, диффузное альвеолярное повреждение и орга-
низующуюся пневмония. Лимфоцитарный интерстициаль-
ный пневмонит при ПМ/ДМ наблюдается редко [42].
Данные о распространенности легочной гипертензии
при ПМ/ДМ малочисленны из-за ограниченного числа ис-
следований [43, 44]. У пациентов с ПМ/ДМ, чаще женщин,
как правило, наблюдаются одышка при физической нагруз-
ке, снижение функциональной остаточной емкости легких
или изолированное снижение диффузионной емкости лег-
ких и картина гипертрофии легочной артерии в аутопсий-
ном материале [45]. По мнению M. Kalluri и C.V. Oddis [1],
для установления диагноза легочной гипертензии эхокар-
диографического исследования недостаточно, повышение
давления в легочной артерии должно быть подтверждено
при катетеризации сердца. Развитию легочной гипертен-
зии, резистентной к вазодилатирующим препаратам, спо-
собствует прогрессирующий легочный фиброз. В связи с
неблагоприятным прогнозом в таких случаях обсуждается
вопрос о трансплантации легких.
Пневмомедиастинум и пневмоторакс, которые являют-
ся результатом повреждения альвеол/везикул, считаются
редкими осложнениями при диффузных болезнях соедини-
тельной ткани (ДБСТ), однако описано их развитие в дебю-
те ПМ/ДМ. Сообщается, что из 62 пациентов с ДБСТ, имев-
ших пневмомедиастинум, у 80% был ДМ, при этом почти у
половины из них амиопатический. Развитие пневмоторакса
наблюдалось у 7 больных, которым проводилось дренирова-
ние с последующей плевроэктомией. При этом умерли 
3 больных, остальные 4 имели благоприятный исход и не-
выраженные нарушения при исследовании функции внеш-
него дыхания [21]. Смертность при подобной патологии со-
ставляет 34%, выживаемость – 55% в течение 2 лет. Подчер-
кивается необходимость настороженности в отношении
указанных угрожающих жизни осложнений при амиопати-
ческом варианте течения болезни.
Медикаментозное поражение легких. Некоторые цитото-
ксические препараты, применяемые для лечения ревмати-
ческих заболеваний, могут послужить причиной ИЗЛ. Так,
описано развитие острого интерстициального пневмонита
на фоне терапии циклофосфамидом (ЦФ), который был ку-
пирован после отмены препарата. Возникновение пневмо-
нита и необратимых фиброзных изменений возможно на
фоне длительной терапии низкими дозами метотрексата
(МТ). Такие нарушения наблюдаются у 2–7% пациентов с
ДБСТ и характеризуются одышкой, кашлем, конституцио-
нальными симптомами [46, 47].
Диагностика миозит-ассоциированного ИЗЛ
Исследование функции внешнего дыхания необходимо
как для оценки состояния больного, так и для определения
прогноза. Рестриктивные нарушения характеризуется сни-
жением общей емкости легких, функциональной остаточ-
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ной емкости, форсированной жизненной емкости, форси-
рованного экспираторного объема за 1 с, диффузионной
способности угарного газа и нормальным или повышенным
соотношением форсированного экспираторного объема за
1 с и форсированной жизненной емкости легких.
Слабость дыхательных мышц может привести к сниже-
нию общей емкости и форсированной жизненной емкости
легких, максимального экспираторного и инспираторного
давления [24] при нормальных форсированном экспиратор-
ном объеме за 1 с и форсированной жизненной емкости,
диффузии и альвеолярно-артериальном градиенте по О2.
Неблагоприятным является снижение параметров, отража-
ющих силу респираторных мышц (максимальное экспира-
торное и инспираторное давление), на 30% по сравнению с
нормой и форсированная жизненная емкость <55% [25].
Рентгенологические методы диагностики
Результаты, полученные при проведении компьютер-
ной томографии высокого разрешения (КТВР), хорошо
коррелируют с морфологической картиной легочной ткани
(рис. 2) [1].
Наиболее часто при КТВР у больных с ПМ/ДМ выявля-
ются ретикулярные нарушения и/или изменения по типу
«матового стекла» с/без зон консолидации. Эти изменения,
как правило, соответствуют морфологической картине не-
специфической интерстициальной
пневмонии [1, 48]. Такие изменения
являются прогностически более благо-
приятными, что связано с потенциаль-
ной респонсивностью к терапии [49].
Изменения по типу «сотового легкого»
свидетельствуют о фиброзе и хуже
поддаются противовоспалительной те-
рапии [50, 51]. По данным K. Kurasawa
и соавт. [52], из 32 больных ПМ/ДМ
острая легочная манифестация, лихо-
радка с преобладанием при КТВР кар-
тины «матового стекла» наблюдались у
15 (47%) позитивных по anti-Jo1-анти-
телам пациентов. Подострое начало
болезни было у 17 (53%) больных, не-
гативных по анти-Jo1-антителам, при
этом КТВР-картина у них, как прави-
ло, характеризовалась бронхоэктаза-
ми, изменениями по типу «сотового
легкого» и преобладанием нейтрофи-
лов по данным БАЛ. Эффективность
терапии была более высокой и более
продолжительной у пациентов с ост-
рым началом заболевания. 
При наличии классической
КТВР-картины нет необходимости в
морфологическом исследовании. Од-
нако в случае возникновения диагно-
стических трудностей, требующих
проведения биопсии, предпочтите-
лен трансбронхиальный доступ в
связи с мозаичностью поражения ле-
гочной ткани [1, 53].
При проведении БАЛ у стероид-
резистентных больных наблюдалось
увеличение числа CD8+ и CD 25+ Т-клеток по сравнению
со стероид-респонсивными, в то время как соотношение
CD4/CD8 существенно не различалось у этих пацентов [54].
Биомаркеры миозит-ассоциированного ИЗЛ 
Наиболее важным предиктором миозит-ассоциирован-
ного ИЗЛ является позитивность по антисинтетазным анти-
телам, в том числе по anti-Jo1. ИЗЛ у таких больных встреча-
ются примерно в 70% случаев [4, 31]. Клинические ассоциа-
ции у пациентов, позитивных по другим антисинтетазным
антителам, аналогичны и включают в себя определенный
симптомокомплекс – АСС. Хотя основная клиническая
симптоматика у этих больных схожа, в последние годы отме-
чено, что течение болезни у некоторых пациентов отличает-
ся внутри подгруппы АСС (табл. 2). Так, внимание ученых
привлекла группа пациентов, серонегативных по Jо1-анти-
телам, с классическим клиническим симпомокомплексом
АСС, тяжелым ИЗЛ и незначительно выраженной мышеч-
ной слабостью, что позволило обсуждать наличие так назы-
ваемого аnti-Jo1-негативного синдрома. У пациентов с ами-
опатическим вариантом течения болезни анти-Jo1-антитела
встречаются гораздо реже, чем другие антисинтетазные ан-
титела. Подразумевается, что эти пациенты могут быть пози-
тивны по другим антисинтетазным антителам (anti-PL7,
anti-PL12, anti-QJ, anti-ЕJ, anti-КS, anti-Zo, антитела к тиро-
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Рис. 2. Биопсия легкого (а, в) и КТВР (б, г) больного с миозит-ассоциированным
ИЗЛ [1]
а – обычная интерстициальная пневмония (очаги фибробластов, слабовыраженный
воспалительный инфильтрат, фиброз и кистозные изменения); б – базальные пери-
ферические изменения по типу «сотового легкого», утолщение перегородок; в – диф-
фузное альвеолярное повреждение (отеки, белковый экссудат и воспалительные клет-
ки в интерстиции и альвеолярных пространствах); г – очаговые периферические за-
темнения по типу «матового стекла» в нижних долях
а б
в г
зил-т-РНК-синтетазе и др.). Обращено внимание на более
тяжелое ИПЛ в сочетании с «мягким» течением мышечного
синдрома у данной группы больных[1, 55].
Причина развития миозит-ассоциированного ИЗЛ с
позитивностью по антисинтетазным антителам до конца не
изучена. Предполагается наличие в легких протеолитически
чувствительной конформации к гистидил-t-RNA-синтета-
зе, что объясняет развитие иммунного ответа на этот анти-
ген в легочной паренхиме [56]. Обсуждается наличие гена
рецептора Т-клеток в мышцах и легких, что может указы-
вать на общий антиген-мишень в этих органах [57, 58]. 
К другим маркерам миозит-ассоциированного ИЗЛ относят
антиэндотелиальные антитела, которые в исследовании
D'Cruz и соавт. [59] определялись у 20 из 56 пациентов с
ПМ/ДМ и у 10 из 15 с ИЗЛ. Показано, что концентрация
KL-6, муцинозного гликопротеина, экспрессирующегося
на пневмоцитах II типа и бронхиолярных эпителиальных
клетках, снижается на фоне лечения как у взрослых, так и у
детей с миозитом [60]. Описаны значительное увеличение в
сыворотке пациентов с миозит-ассоциированным ИЗЛ
уровня 19-го фрагмента цитокератина, структурного белка
цитоскелета эпителиальных клеток бронхов, его корреля-
ция с наличием диффузного альвеолярного повреждения и
колебание уровня в зависимости от течения (прогрессиро-
вание или регресс) болезни [61].
В последние годы все чаще упоминается о тяжелом бы-
стро прогрессирующем ИЗЛ при CADM, которое может
обусловить фатальное течение болезни из-за устойчивости к
агрессивной иммуносупрессивной терапии. Наличие anti-
CADM-140/MDA5 у пациентов с ДМ (в том числе с CADM)
ассоциируется с активностью заболевания и его прогнозом.
Недавние исследования показали связь анти-MDA-5 с ги-
по- или амиопатическим вариантом течения ДМ, тяжелой
васкулопатией, высоким риском ИЗЛ и возможность их ис-
пользования в качестве маркера активности ИЗЛ при
CADM [62]. Так, у 9 из 11 пациентов с САДМ отмечена нор-
мализация уровня анти-MDA-5 и у 1 – его снижение (при
этом у 6 из них были отменены ГК, а 4 получали низкую
поддерживающую дозу ГК). Сохранение высокого уровня
анти-MDA-5 в течение всего периода болезни наблюдалось
у 1 пациента, который умер. По данным J.C. Hall и соавт.
[63], MDA-5-аутоантитела обнаруживаются при ДМ с сим-
метричным ревматоидоподобным полиартритом, имеющим
фенотипическое сходство с АСС, но в отсутствие антисин-
тетазных антител. Однако в отличие от предыдущих авторов
J.C. Hall и соавт. не выявили четкой связи с быстро прогрес-
сирующим ИЗЛ. 
По данным других авторов [64], позитивность по anti-
PL12 ассоциирована в большей степени с тяжелыми быстро
прогрессирующим ИЗЛ, чем с миозитом. Одной из возмож-
ных ассоциаций этих антител называют перикардит [65, 66].
Лечение миозит-ассоциированного ИЗЛ
Оптимальные стандартные схемы лечения не определе-
ны. Несомненной составляющей терапии остаются ГК, ко-
торые эффективны примерно у 50% больных [67]. Примеча-
тельно, что больные с миозит-ассоциированным ИЗЛ и
нормальным уровнем КФК, как правило, устойчивы к тера-
пии ГК и имеют худший прогноз по сравнению с пациента-
ми с повышенным уровнем КФК [68]. 
Раннее назначение агрессивной комбинированной те-
рапии (ГК+иммуносупрессивные агенты) повышает воз-
можность благоприятного прогноза при миозит-ассоции-
рованного ИЗЛ. Препаратом выбора при остром ИЗЛ явля-
ется ЦФ [69, 70]. При более «мягком» течении миозит-ассо-
циированного ИЗЛ применяют азатиоприн, МТ [71, 72],
циклоспорин А (ЦСА) [73], внутривенный иммуноглобулин
(ВВИГ) [74], реже – такролимус [75]. ЦСА ингибирует ин-
терлейкин 2 и пролиферацию Т-клеток, что обосновывает
его применение на ранних этапах медленно прогрессирую-
щего ИЗЛ. По мнению M. Kalluri и C.V. Oddis [1], такроли-
мус является более мощным ингибитором активации Т-кле-
ток и отличается лучшей переносимостью, чем ЦСА, что
показано в ряде наблюдений, в том числе у больных, рези-
стентных к этому препарату [76]. Микофенолата мофетил,
являясь антиметаболитом, не только нарушает активацию
Т-клеток с помощью инактивации инозин-монофосфат-де-
гидрогеназы, но и снижает активность фибробластов, про-
лиферацию и продукцию профибротических цитокинов,
таких как TGFβ [77, 78]. 
Наиболее обнадеживающие результаты у пациентов с
миозит-ассоциированным ИЗЛ получены при применении
биологического агента ритуксимаба – моноклональные хи-
мерные антитела к CD20+антигену В-лимфоцитов [79].
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Антитела                                                                   Антиген                                               Клинический профиль                        Распространенность, %
Таблица 2. К л и н и ч е с к и й  п р о ф и л ь  м и о з и т - с п е ц и ф и ч е с к и х  а н т и т е л  [ 1 ]
Антисинтетазные: 
аnti-Jo1
аnti-PL7
аnti-PL12
аnti-EJ
аnti-OJ
аnti-KS
аnti-YRS
аnti-Zo
Другие миозит-специфические:
аnti-SRP
аnti-Mi2
аnti-CADM-140
Histidyl-tRNA- synthetase 
Threonyl-tRNA- synthetase 
Alany-ltRNA- synthetase;
Glycyl-tRNA- synthetase
Isoleucyl-tRNA- synthetase
Asparaginyl-tRNA- synthetase
Tyrosyl-tRNA- synthetase
Phenylalanyl-tRNA- synthetase
SRP-intracytoplasmic protein
Тranslocation helicase protein
RNA-helicase-MDA 5
АСС
АСС, ИЗЛ, 
слабо выраженный миозит
АСС, ИЗЛ>миозит
АСС, ИЗЛ>миозит
АСС, ИЗЛ>миозит
АСС, ИЗЛ>миозит
АСС 
АСС, рецидивирующее ИЗЛ
Острый некротический миозит; 
кардиомиопатия, ДМ с выраженными 
кожными изменениями, низкий риск ИЗЛ,
хороший ответ на лечение
Амиопатический ДМ, тяжелое ИЗЛ
20
5–10
1–5
<5
1–5
1–5
<1
1
<1
<10
Неизвестна
Примечательно, что выживаемость при миозит-ассоции-
рованном ИЗЛ сопоставима с таковой у больных неспецифи-
ческой интерстициальной пневмоний независимо от пози-
тивности по anti-Jo1. Так, по данным I. Marie и E. Hachulla
[32], 1-, 3- и 5-и летняя выживаемость составляет 94, 90 и 87%
соответственно Интересно сообщение H.D. Tazelaar и соавт.
[80] о 17 больных с миозит-ассоциированным ИЗЛ, подтвер-
жденным морфологически. Гистологическая картина неспе-
цифической интерстициальной пневмонии имелась у 65%
больных. В среднем за 3,4 года наблюдения 5 человек умерли,
1 проведена пересадка легких. При этом 5-летняя выживае-
мость составляла 50%. Во всех случаях причиной смерти была
прогрессирующая дыхательная недостаточность. У остальных
11 пациентов наблюдалось улучшение на фоне комбиниро-
ванной иммуносупрессивной терапии. Как уже упоминалось,
гистопатологическая картина ИЗЛ имеет прогностическое
значение. Так, у больных с неспецифической интерстициаль-
ной пневмонией и организующейся пневмонией, как прави-
ло, ответ на терапию и прогноз лучше, чем у больных с мор-
фологической картиной обычной интерстициальной пневмо-
нии и диффузным альвеолярным повреждением.
В заключение необходимо еще раз подчеркнуть целесо-
образность активного обследования дыхательной системы у
больных ПМ/ДМ, что обусловлено высокой частотой у та-
ких пациентов респираторных нарушений, в том числе суб-
клинических, наличием паренхиматозных и непаренхима-
тозных изменений, определяющих особенности патогене-
тического лечения.
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